



Острая жировая дистрофия печени (жировойгепатоз, жировая инфильтрация печени) –один из вариантов поражения печени, при
котором в печёночных клетках происходит накоп
ление жира, что может быть реакцией печени на раз
личные токсические воздействия, иногда этот процесс
связан с некоторыми заболеваниями и патологичес
кими состояниями организма [1, 2].
Острая жировая дистрофия печени (ОЖДП) при
беременности является редким заболеванием пече
ни, уникальным для беременности, и может привес
ти к острой печеночной недостаточности [3]. Прог
ноз часто ассоциирован со смертельным исходом для
матери и ребенка, и значительно улучшается при сво
евременной диагностике и верной тактике. Прогресс
в клиническом и хирургическом лечении беременных
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Цель исследования – изучить основные механизмы формирования острой жировой дистрофии печени (ОЖДП) у бе
ременных на основании анализа современных баз данных.
Материалы и методы. Проведена оценка информационных баз системы Cochrane, HINARY, PubMed. Key words (сло
ва для поиска): «acute fatty liver disease of pregnancy» и «biochemical mechanism». Глубина поиска составила 5 лет (2014
2018 гг.).
Результаты исследования. Обнаружено 1139 публикаций. Соответствовали критериям отбора 37 публикаций. В ос
нове патогенеза общепризнанно находятся митохондриальные цитопатии и аномалии митохондриального βокисле
ния. Фермент, длинноцепочечная 3гидроксиацилкофермент Aдегидрогеназа (LCHAD), является ключевой частью ми
тохондриального трифункционального белка. Доказано, что около 20 % новорожденных, родившихся у матерей с AFLP,
имеют дефекты βокисления и испытывают недостаток в LCHAD изза мутации на одном или обоих аллелях αсубъе
диницы трифункционального белка. Неокисленные жирные кислоты активно включаются в синтез триацилглицеридов
(TAG) через фосфатидную кислоту. Фосфатидная кислота также является метаболитом для синтеза фосфолипидов с
участием липотропных факторов (серин, холин, метионин, В12 и т.д.). Однако, в условиях активного роста плода, идет
их активное использование на пластические реакции, и печень матери испытывает их дефицит. Другой причиной на
копления TAG в печени беременной женщины может быть нарушение синтеза транспортных форм липопротеинов и,
соответственно, блокирование их выхода из гепатоцитов.
Заключение. Таким образом, анализ современных литературных источников свидетельствует о взаимодействии пло
да и матери, вызывающем острую жировую дистрофию печени при беременности. Примерно у каждой пятой женщи
ны с этим осложнением может быть плод с дефицитом LCHAD. Женщина, перенесшая ОЖДП, и ее новорожденный дол
жны пройти скрининг на дефицит LCHAD.
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гидроксиацил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MECHANISMS OF ACUTE FATTY LIVER PREGNANCY: AN UP7DATE
The aim of the study was to study the basic mechanisms of formation of acute fatty liver dystrophy in pregnant women ba
sed on the analysis of modern databases.
Materials and methods. The information bases of the system Cochrane, HINARY, PubMed were estimated. Key words (words
for search): «acute fatty liver disease of pregnancy» and «biochemical mechanism». The depth of the search was 5 years (2014
2018).
Results. 1139 publications were found. Meets the selection criteria: 37 publications. At the heart of pathogenesis, mitochon
drial cytopathies and anomalies in mitochondrial βoxidation are generally recognized. The enzyme, long chain 3hydroxyacyl
coenzyme Adehydrogenase (LCHAD), is a key part of the mitochondrial trifunctional protein. It is proved that about 20 % of
newborns born to mothers with AFLP have defects of βoxidation and lack LCHAD because of a mutation on one or both al
leles of the αsubunit of trifunctional protein. Unoxidized fatty acids are actively involved in the synthesis of triacylglycerides
(TAG) via phosphatidic acid. Phosphatidic acid is also a metabolite for the synthesis of phospholipids with lipotropic factors
(serine, choline, methionine, B12, etc.). However, in conditions of active fetal growth, their active use for plastic reactions is
taking place, and the mother’s liver experiences their deficiency. Another reason for the accumulation of TAG in the liver of a
pregnant woman may be a disruption of the synthesis of the transport forms of lipoproteins and, accordingly, the blocking
of their exit from the hepatocytes.
Conclusions. Recent evidence suggests a fetalmaternal interaction causing acute fatty liver of pregnancy. Approximately one
in five women who develop AFLP may carry an LCHADdeficient fetus. Screening the newborn at birth in pregnancies com
plicated by AFLP for this fatty acid oxidation disorder can be lifesaving and may allow for genetic counseling in subsequent
pregnancies.
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dehydrogenase deficiency.
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в последние годы привел к резкому снижению ма
теринской заболеваемости и смертности [4].
AFLP был впервые описан Шиханом в 1940 го
ду. Название AFLP заменило более ранние термины:
«острая желтая атрофия беременных», «острый аку
шерский жировой метаморфоз печени». Это редкое
осложнение беременности, обычно встречающееся в
третьем триместре, его распространённость состав
ляет примерно 1 на 20000 беременностей.
Цель исследования – изучить основные меха
низмы формирования острой жировой дистрофии
печени у беременных на основании анализа совре
менных баз данных.
МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ
Проведена оценка информационных баз системы
Cochrane, HINARY, PubMed.Keywords (слова для
поиска): «acute fatty liver disease of pregnancy» и
«biochemical mechanism». Глубина поиска составила
5 лет (20142018 гг.).
РЕЗУЛЬТАТЫ ИССЛЕДОВАНИЯ
Обнаружено 1139 публикаций. Соответствовали
критериям отбора 47 публикаций.
Этиология ОЖДП до конца неизвестна, не вы
яснена и связь с географическими или этническими
особенностями. ОЖДП развивается преимуществен
но в сроке 3236 недель [5]. Несмотря на достиже
ния современной медицины, сохраняется высокая
летальность при ОЖДП – до 23 % [5].
Основными формами поражения печени во время
беременности являются: чрезмерная рвота беремен
ных, внутрипеченочный холестаз, острая жировая
дистрофия печени, преэклампсия и HELLPсиндром
[611, 1314]. И, если при первых двух состояниях,
чрезмерной рвоте беременной и внутрипеченочном
холестазе, пролонгирование беременности возможно
при эффективном лечении, то ОЖДП, преэклампсия
и HELLPсиндром требуют срочного родоразреше
ния [1617]. При этом снижение материнской и пери
натальной смертности имеет место при родоразреше
нии путем операции кесарева сечения относительно
вагинальных родов [18].
К факторам риска развития ОЖДП относятся
[12, 18]: врожденный дефицит фермента длинноце
почечной 3гидроксиацилкофермент Aдегидрогеназы
(LCHAD), первая беременность, многоплодная бере
менность (у пациенток с ОЖДП до 25 %), преэклам
псия (у пациенток с ОЖДП до 50 %), беременность
плодом мужского пола (в 3 раза чаще), сахарный
диабет [17, 19]. При ОЖДП преобладает мутация в
гене HADHA, находится в экзоне 15, 1528G>C, что
приводит к потере или резкому уменьшению актив
ности LCHAD при нормальной активности эноил
CoA гидратазы [20].
Частота LCHAD широко распространена в раз
ных этнических группах. Сообщается, что распрос
траненность дефицита LCHAD в странах Балтийско
го моря высока по сравнению с другими популяция
ми в мире. Недавно был определен вариант LCHAD
1528G>C, который широко распространен среди ка
шубской популяции северной Польши (один носитель
у 57 особей), южная Польша (одна из 107), север
ная Померания (одна в 207 году) и отдельные райо
ны Польши (один в 187 году). Мутация 1528G>C в
гене HADHA соответствует аминокислотной замене
Glu на Gln в положении 474 зрелого домена LCHAD,
который находится в активном сайте фермента. Эта
мутация влияет и снижает активность каталитичес
кого фермента LCHAD и снижает стабильность бел
ка [20]. Мутация LCHAD также широко распростра
нена среди населения Финляндии (одна в 240), Ни
дерландов (одна в 680 году), Швеции (одна в 540 го
ду) и Эстонии (одна в 173 году) [20, 21]. Изза вы
сокой распространенности и распространенности му
тации LCHAD, шведское правительство обязало про
вести скрининг новорожденных на мутацию LCHAD
в 2012 году в качестве обычной практики, чтобы свес
ти к минимуму частоту AFLP [2022].
Клинические проявления ОЖДП на раннем «до
желтушном» этапе неспецифичны [12, 23]: слабость,
астения, кожный зуд, боль в эпигастрии или правом
подреберье, периодические тошнота и рвота. Сим
птомы преэклампсии (артериальная гипертензия и
протеинурия) встречаются в 50 % случаев [24]. Все
эти особенности значительно затрудняют своевре
менную диагностику, и пациентки с подобными кли
ническими проявлениями требуют дополнительного
исследования функции печени. При подозрении или
установлении диагноза ОЖДП пациентка должна
быть эвакуирована в многопрофильный стационар
с возможностью экстренной консультации хирурга,
инфекциониста и терапевта, либо ей должна быть
обеспечена своевременная консультация указанных
специалистов [6].
При наличии полной клинической картины ост
рой печеночной недостаточности, при наборе симпто
мов более 6 имеется высокая вероятность ОЖДП по
критериям «Swansea» [6, 13, 2527]: тошнота и рво
та, боль в животе, полидипсия и полиурия, энцефа
лопатия, увеличение уровня трансаминаз (АСТ, АЛТ
часто в 310 раз выше нормы), увеличение содержа
ния билирубина, гипогликемия (< 4,0 ммоль/л), уве
личение уровня мочевой кислоты (> 340 мкмоль/л),
почечная дисфункция (креатинин > 150 мкмоль/л)
в 72 %, а острая почечная недостаточность (ОПН),
требующая проведения почечной заместительной те
рапии, составляет 32 %, увеличение уровня аммиака
(> 47 мкмоль/л), лейкоцитоз (умеренный 11 × 109/л;
нередко 2030 × 109/л), коагулопатия (протромби
новое время более 20 % от нормы, АПТВ более 30 %
от нормы), асцит или гиперэхогенная структура пе
чени при УЗИ исследовании, микровезикулярный сте
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атоз при биопсии печени и гистологическом иссле
довании (биопсия печени возможна на ранних стади
ях, при развитии тяжелой формы, особенно с коагу
лопатией, её следует избегать). Критерии «Swansea»
имеют чувствительность 100 % (95% ДИ: 77100) и
специфичность 57 % (95% ДИ: 2088), с положитель
ной или отрицательной прогностической ценностью,
соответственно, 85 % и 100 % [25, 26].
Во время физиологически протекающей беремен
ности функциональная нагрузка на печень значитель
но возрастает, что приводит к изменению ряда ла
бораторных показателей [2729]. Так, у беременных
отмечается значимое снижение альбумина, гаптогло
бина, протеина S и, напротив, увеличение триглице
ридов, холестерина, фибриногена, α1, α2, βглобули
нов, церулоплазмина, трансферрина, желчных кислот
и щелочной фосфатазы [6].
Таким образом, оценка функции печени во время
беременности должна строиться, в первую очередь,
на оценке уровня билирубина, гаммаглутамилтран
спептидазы (ГГТП), АСТ, АЛТ [30, 31].
Дифференциальная диагностика заболеваний пе
чени при беременности представлена в таблице.
Дифференциальная диагностика ОЖДП при на
личии болевого абдоминального синдрома, прежде
всего, должна проводиться с острыми хирургически
ми заболеваниями органов брюшной полости (острый
холецистит, острый панкреатит, перфорация полого
органа, кишечная непроходимость) [13]. Необходи
мы консультация хирурга и УЗИ органов брюшной
полости с возможностью расширения диагностичес
кой программы (эндоскопия, КТ, МРТ, лапароско
пия). Клиниколабораторное обследование у паци
енток с подозрением на ОЖДП должно включать:
УЗИ печени и желчевыводящих путей, МРТ или КТ
печени, биопсию печени (при наличии возможнос
ти и отсутствии коагулопатии и угрозы кровотече
ния). Дополнительными лабораторными исследова
ниями являются определение уровня билирубина и
его фракции; параметров системы гемостаза (МНО,
АПТВ, фибриноген, тромбоциты, при наличии воз
можностей – тромбоэластограмма); общий белок и
его фракции – альбумин; уровня гликемии, амилазы;
аммиака в плазме и электролитов плазмы (калий,
натрий, хлор, кальций); свободного гемоглобина плаз
мы и мочи; АЛТ, АСТ, ЩФ, ЛДГ; исследование на
носительство вирусов гепатита [6].
Все методы визуализации не имеют специфичес
ких признаков и могут служить лишь для диффе
ренциальной диагностики ОЖДП и других патоло
гических состояний [32].
Лекарственная терапия ОЖДП во время бере
менности (витамины, кортикостероиды, гепатопро
текторы и т.д.) и применение плазмафереза неэффек
тивны. На стадии декомпенсации ОЖДП проявляет
себя как гиперострая печеночная недостаточность с
быстрым формированием полиорганной недостаточ
ности. К неблагоприятным факторам следует отнес
ти клиническую ситуацию, когда отрицательная ди
намика симптомов острой печеночной недостаточности
нарастает в сроки менее 24 ч. Можно ожидать прог
рессирования клиники поражения печени непосредс
твенно после родоразрешения [3337].
В основе патогенеза общепризнанно находятся
митохондриальные цитопатии и аномалии митохон
дриального βокисления [38].
Жир накапливается в печени вследствие избы
точного поступления в печень свободных жирных
кислот (СЖК), снижения скорости βокисления СЖК
в митохондриях гепатоцитов, избыточного образова
ния и всасывания СЖК в кишечнике, снижения син
теза липопротеинов разной плотности в самой пече
ни и функциональной печеночной недостаточности,
обусловленной заболеванием печени [12, 3941]. Нор
мальное содержание жира в печени не превышает
5 %, а при ОЖДП увеличивается до 1319 %. Боль
шое значение для развития стеатогепатоза имеет ин
сулинорезистентность [6].
Фермент длинноцепочечная 3гидроксиацилко
фермент Aдегидрогеназа (LCHAD) является ключе
вой частью митохондриального трифункционально
го белка [19]. Доказано, что около 20 % новорожден
ных, родившихся у матерей с ОЖДП, имеют дефек
ты βокисления и испытывают недостаток в LCHAD
изза мутации на одном или обоих аллелях αсубъе
диницы трифункционального белка. Неокисленные
жирные кислоты активно включаются в синтез три
ацилглицеридов (ТАГ) через фосфатидную кислоту
[42, 43]. Фосфатидная кислота также является ме
таболитом для синтеза фосфолипидов с участием ли
потропных факторов (серин, холин, метионин, В12
и т.д.). Однако в условиях активного роста плода
идет их активное использование на пластические ре
акции, и печень матери испытывает их дефицит [34].
Другой причиной накопления ТАГ в печени беремен
ной женщины может быть нарушение синтеза тран
спортных форм липопротеинов и, соответственно,
блокирование их выхода из гепатоцитов [44].
Окончательная диагностикаОЖДП происходит
путем биопсии печени, но использование этого спосо
ба ограничено изза высокого риска внутрибрюшного
кровотечения. Однако гистологическое исследование
биоптата печени при ОЖДП выявило микроверсаль
ный стеатоз печени, как показано на рисунке 1 [4].
Фиолетовый = ядра гепатоцитов. Окружающий
белый вокруг ядер = липидные капли (стеатоз).
ОЖДП = острая жировая дистрофия печени при бе
ременности. Этот рисунок использовался с согласия
The Lancet (online). Это статья с открытым досту
пом, распространяемая в соответствии с лицензией
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Creative Commons Attribution License, которая раз
решает неограниченное использование, распростра
нение и воспроизведение на любом носителе при ус
ловии, что оригинал автора и источник сохраняются
[4].
На рисунке 2 представлена нормальная гистоло
гия печени.
Показано, что дети, рожденные женщинами, стра
дающими ОЖДП, имеют риск внезапной смерти, ги
погликемии, повышения ферментов печени [Lee]. Эти
младенцы при стрессе подвергаются риску развития
фатальной некетотической гипогликемии, имитирую
щей синдром Рейя, дефектов функции цикла мочеви
ны, неонатальной кардиомиопатии и прогрессирую
щей нейромиопатии [Lee]. Показано, что тестирование
известных генетических вариантов LCHAD с наибо
лее распространенной и специфической формой му
тации G1528C (которая изменяет аминокислоту 474 от
глутаминовой кислоты до глутамина на белке E474Q)
следует проводить у всех пострадавших женщин с
ОЖДП, их младенцев, а также их отцов [Lee, Dar
rah, Ibdah]. Смерть при этом заболевании наступа
ет быстро, если расстройство своевременно не рас
познается и не лечится [20].
У человека существуют три основных типа пути
окисления жирных кислот для получения АТФ. Ми
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Тошнота, рвота, боль в эпигастрии,
отёки, артериальная гипертония, за
торможенность, желтуха (на послед
них стадиях)
Признаки преэклампсии (гипертония,
головная боль, нарушения зрения),
боль в эпигастрии, тошнота, 
рвота, гематурия, желтуха 
(на последних стадиях)
Недомогание, боль в верхних отде
лах живота, тошнота, рвота, желтуха
(очень часто), энцефалопатия 
(на последних стадиях)
Интенсивный зуд, желтуха (от 20 %
до 60 %, спустя 14 недели после зу
да), стеаторрея
Тошнота, рвота, желтуха, лихорадка
Тошнота, рвота, желтуха
Лабораторные результаты
AЛT <500 ЕД/л, протеинурия, 
ДВСсиндром (7 %)
Гемолиз, AЛT < 500 ЕД/л, 
тромбоциты < 100 × 109/л, 
увеличение ЛДГ, 
ДВСсиндром (2040 %)
AЛT < 500 ЕД/л, гипербилирубинемия,
гипогликемия, увеличенный уровень
аммиака; лейкоцитоз, ДВСсиндром 
(> 75 %)  тромбоцитопения, продлен
ное ПТ, гипофибриногенемия
AЛT < 500 ЕД/л, выраженное повыше
ние ЩФ и ГГТП, увеличенный уровень
желчных кислот, билирубин < 103
мкмоль/л
АЛТ > 500 ЕД/л, резкое увеличение би
лирубина > 100 мкмоль/л, положитель
ные серологические тесты
Различные
Примечание: АЛТ  аланинаминотрансфераза, ЩФ  щелочная трансфераза, ГГТП  гаммаглутамилтранспептидаза, 
ЛДГ  лактатдегидрогеназа, ДВС  диссеминированное внутрисосудистое свертывание, ПТ  протромбиновое время.
Note: АЛТ  alanineaminotransferase, ЩФ  alkaline transferase, ГГТП  gamma glutamyltranspeptidase, ЛДГ  lactatedehydrogenase, 
ДВС  disseminated intravascular coagulation, ПТ  prothrombin time.
Таблица
Дифференциальная диагностика заболеваний печени во время беременности [4, 6, 13]
Table
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СОВРЕМЕННЫЙ ВЗГЛЯД НА МЕХАНИЗМЫ ФОРМИРОВАНИЯ 
ОСТРОЙ ЖИРОВОЙ ДИСТРОФИИ ПЕЧЕНИ ПРИ БЕРЕМЕННОСТИ
тохондриальное βокисление, пероксисомальное β
окисление и микросомальное ωокисление являют
ся тремя типами окисления для длинноцепочечных
жирных кислот [20, 21].
βокисление жирных кислот является основным
источником энергии для скелетных мышц и сердца,
тогда как печень окисляет жирные кислоты в основ
ном в условиях длительного голодания, во время бо
лезни и в периоды повышенной мышечной активнос
ти. Окисление жирных кислот также играет важную
роль в промежуточном метаболизме в печени. Окис
ление жирных кислот в печени приводит к синтезу
кетоновых тел, 3гидроксибутирата и ацетоацетата,
которые используются в качестве альтернативных ис
точников энергии внепеченочными органами, такими
как мозг, когда уровни глюкозы в крови низкие [45].
Митохондриальное длинноцепочечное βокисле
ние жирных кислот является преобладающим кле
точным процессом окисления с образованием ацетил
кофермента A (CoA), который поддерживается циклом
трикарбоновой кислоты (TКК) для высокоэнергети
ческого производства АТФ через митохондриальную
транспортную цепь. Жирные кислоты ацилируются
и активируются липидной ацилСоАсинтетазой во
внешней мембране митохондрий. Карнитинацилтран
сфераза I превращает ацилСоА в липидный ацилкар
нитин, который транслоцируется через внутреннюю
митохондриальную мембрану карнитинтранслоказой.
Карнитинацилтрансфераза II во внутренней мито
хондриальной мембране катализирует образование
жирного ацилСоА для инициирования пути βокис
ления [20].
Классическое митохондриальное окисление жир
ных кислот включает четырехстадийный процесс: де
гидрирование, гидратацию, дегидрирование и тиоли
тическое расщепление (рис. 3). АцилCoAдегидроге
наза инициирует βокисление путем катализации пер
вой стадии дегидрирования, образует двойную связь
и превращает жирные ацилCoA в трансэнойлCoA.
Следующие три стадии βокисления длинноцепочеч
ных жирных кислот катализируются митохондриаль
ным трифункциональным белком (MTP). MTP пред
ставляет собой сложный белок гетерооктамера, при
соединенный к внутренней мембране митохондрий с
4αсубъединицами и 4βсубъединицами, кодируемыми
генами HADHA и HADHB, соответственно. αсубъе
диница содержит длинноцепочечную активность эно
илCoAгидратазы в ее аминоконцевой области, тог
да как активность длинной цепи гидроксиацилCo
Aдегидрогеназы (LCHAD) находится в карбоксил
концевом домене. βсубъединица содержит длинноце
почечную активность 2кетоацилCoA тиолазы, ко
торая катализирует четвертую стадию в цикле βокис
ления. Гидратаза энойлCoA в αсубъединице ката
лизирует превращение энойлCoA в 3гидроксиацил
CoA. Затем 3гидроксиацилСоА окисляется с обра
зованием 3кетоацилСоА ферментом LCHAD. Конеч
ная стадия βокисления катализируется тиолазой, ко
торая генерирует ацетилСоА и липидный ацилСоА.
На рисунке 3 представлен путь βокисления ми
тохондриальной липидной кислоты.
Классический путь βокисления включает дегид
рогеназу с помощью ацилКоАдегидрогеназы, а гид
ратация, дегидрирование и тиолиевое расщепление
катализируются митохондриальным трифункциональ
ным белком (ТФБ, выделен красным цветом на ри
Рисунок 2
Нормальная гистология печени [4]
Figure 2
Normal liver histology [4]
Рисунок 3
Путь β7окисления митохондриальной 
липидной кислоты [20]
Figure 3
The pathway of β7oxidation 




сунке 3). ТФБ состоит из гиалатазы энойлCoA, гид
роксиацилCoAдегидрогеназы и тиолазы. Прямые
стрелки представляют собой продукты, а изогнутые
стрелки представляют собой участие кофактора в этой
реакции, катализируемой ферментом.
Установлено, что содержание жирных кислот с
длинной цепью, таких как пальмитиновая и арахидо
новая кислоты, значительно увеличено у пациенток
с ОЖДП. Сообщалось, что липотоксическая роль на
сыщенных свободных жирных кислот, таких как паль
митат, индуцирует каспаззависимый гепатоцит и хо
лангиоцитарный липоапоптоз [45]. Недавно также
продемонстрировано, что сигнальный механизм инду
цированного пальмитатом холангиоцитарного липоа
поптоза связан с активацией митогенактивирован
ной протеинкиназы (MAPK) и каркасного семейства
транскрипционных факторов класса O3 (FoxO3) и
его нисходящих мишеней, таких как p53регулиру
емого регулятора апоптоза (PUMA) и проапоптоти
ческого микроРНК 34a [20, 46].
Кроме того, мы сообщили, что воздействие арахи
доновой кислоты на гепатоцит, сходное с концентра
цией, наблюдаемой у пациентов ОЖДП, показало уве
личение накопления липидных капель, активность ми
тохондриальных реактивных видов кислорода и акти
вацию каспазы 3, приводящую к липоапоптозу гепато
цитов. Эти результаты свидетельствуют о том, что на
копление длинноцепочечных жирных кислот в крово
токе матери с ОЖДП может вызвать гепатоцитарный
липоапоптоз у пациентов с ОЖДП [20]. Увеличение
длинноцепочечной 3гидроксилипидной кислоты у па
циентов с ЛЖДП также может вызывать дисфункцию
митохондрий и липоапоптоз гепатоцитов [46].
Схематическое представление последовательнос
ти событий, которые происходят при ОЖДП, пока
зано на рисунке 4.
Дефицит 3гидроксиацилCoAдегидрогеназы
(LCHAD) плода приводит к накоплению 3гидрок
силипидных кислот в плаценте, поскольку плодовая
часть плаценты идентична генетическому составу пло
да. Увеличение накопления плацентарных свободных
жирных кислот и 3гидроксилипидных ацилСоА вы
зывает окислительный стресс, митохондриальную дис
функцию и липотоксичность плаценты. Кроме того,
липолиз, индуцированный в третьем триместре бе
ременности, также вызывает накопление промежу
точных продуктов липидной кислоты, которые шун
тируются из плаценты в кровообращение матери, где
они могут способствовать окислительному и нитро
зативному стрессу. Эти промежуточные жирные кис
лоты достигают материнской печени, что приводит к
микровезикулярному стеатозу, печеночной митохон
дриальной дисфункции и гепатоцитарному липоапоп
тозу. Дети с дефицитом LCHAD накапливают длин
ноцепочечные 3гидроксилипидные кислоты, которые
вызывают повреждение головного мозга и аномалии
глаз, как показано на рисунке 5.
Дефицит LCHAD у детей приводит к дефициту
докозагексеновой кислоты и накоплению 3гидрокси
липидных кислот, вызывающим нейронные митохон
дриальные и окислительные повреждения головного
мозга. Дефицит LCHAD также был связан с повреж
дением глаз и липоапоптозом эпителиальных клеток
сетчатки. В поджелудочной железе 3гидроксилипид
ные кислоты изменяют митохондриальную биоэнер
гетику в βклетках островков [47].
Через несколько часов или несколько месяцев пос
ле рождения у детей с этими рецессивно унаследо
ванными расстройствами возникают некетотическая
гипогликемия и печеночная энцефалопатия, которые
могут прогрессировать до комы и смерти, если их не
лечить [4]. Такие смерти могут быть сертифициро
Рисунок 4
Последовательность событий при острой жировой дистрофии печени [20]
Figure 4
Sequence of events in acute fatty liver disease [20]
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ваны как синдром внезапной младенческой смерти,
если не подозреваются дефекты окисления жирных
кислот [6].
Методы эффективной профилактики ОЖДП во
время беременности в настоящее время отсутствуют.
При наличии диспептических симптомов (тошнота,
рвота, тяжесть в эпигастральной области, в правом
подреберье и др.) и/или слабости, сонливости во 2
и 3 триместрах беременности необходим динамичес
кий контроль лабораторных показателей. Для профи
лактики развития ОЖДП во время следующей бере
менности всем женщинам с ОЖДП, а также их детям,
рекомендуется определение длинноцепочной 3гид
роксиацилCoAдегидрогеназы [24].
Единственной доказанно эффективной интервен
цией, снижающей риск как материнской, так и пе
ринатальной смертности при ОЖДП, является ро
доразрешение, при этом кесарево сечение имеет не
сомненные преимущества перед родоразрешением че
рез естественные родовые пути [18]. Так, Wang (2016)
и соавторы отметили, что роды путем кесарева сече
ния у женщин с ОЖДП имеют преимущества: уро
вень материнской смертности был на 44 % ниже (от
носительный риск [ОР], 0,56 [0,410,76]) по срав
нению с вагинальными родами. Кроме того, в этой
группе женщин и показатель перинатальной смер
тности был ниже (ОР = 0,52 [0,380,71]) по срав
нению с вагинальными родами [18].
ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Таким образом, анализ современных литератур
ных источников свидетельствует о взаимодействии
плода и матери, вызывающем острую жировую дис
трофию печени при беременности. Примерно у каж
дой пятой женщины с этим осложнением может быть
плод с дефицитом LCHAD. Женщина, перенесшая
ОЖДП, и ее новорожденный должны пройти скри
нинг на дефицит LCHAD.
Информация о финансировании 
и конфликте интересов
Исследование не имело спонсорской поддержки.
Авторы декларируют отсутствие явных и потен
циальных конфликтов интересов, связанных с пуб
ликацией настоящей статьи.
Рисунок 5
Осложнения, вызванные накоплением 37гидроксилипидных кислот [20]
Figure 5
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